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(Eingegangen am 15. Dezember 1949.) 

I n  einer Arbei t  mi t  LAUBE~THAL (1940) 1 habe ieh den Befund eines 
yon  2 Geschwistern mit  einer eigentfimliehen, frf ihkindliehen t I i rner -  
k r a n k u n g  beschrieben. Die sehr grfindliehe erbbiologisehe Un te r suehung  
yon  LAVBENT~AL ha t  besondere Anha l t spunk te  ffir die genetisehe Be- 
d ingthei t  n ieht  gegeben. Abet  auch die pathologiseh-anatomisehen Ver- 

~nderungen lieBen eine sichere Beur te i lung n ieht  zu. Inzwisehen konnte  
ich aueh das zweite der Geschwister un te rsuehen  und  bekam sparer noeh 
2 andere Fi~lle mi t  fast gleiehartigem Befunde, so dab jener Beobach tung  
fiber den Einzelfal l  h inaus  eine allgemeinere ]~edeutung zuzukommen  
seheint.  

1. ])as erste fast 6 Jahre alt gewordene Kind Gertrud K. wurdc in Gesiehtslage 
geboren und zeigte einc erhebliche Behaarung am Rfieken, die erst nach 4 Wochcn 
verschwand. Im Alter yon 2 bis 3 Monaten verweigerte es dfter die Nahrung und 
blieb auffallend klein. Bald hatte cs nach jeder Mahlzelt Erbrechen mid erreichte 
nur ein Gewicht von 11--13 Pfund, woruber cs in scinem Leben nicht binauskam. 
Es konnte nieht sitzcn und bekam eine Versteifung dcr unteren GliedmaBcn, die 
allmahlich in Kontrakturen fibcrging, dazu kam eine Kyphosc dcr Wirbelsi~ule. Mit 
31~ Jahren einmal 5 Std lang anhaltcnde ,,Lachkr~mpfe", die sich mebrmals wiedcr- 
bolten. Erblindung mit 4 ~  Jahren und Verlust des GehiJrs. Hornhauttrfibung, zn- 
letzt SchluckstSrung. Es bestand auJ~erdem eine Mlkrocephalie. 

Die histologische Untersuehung des nur 345 g schweren mikrocephalen Gcbirns. 
mit Erweiterung der Ventrikel ergab - -  bei Fehlen jeglicher entzfindlichen Ver- 
gndcrung - -  eine betri~chtliche Verdickung der Meningen, Fibrose der Gcfiil~e un4 
unrcgelmai~ig fiber alle Teile des Gehirns verbreitetc zahlreiche gefa6abhi~ngige 
Verodungsherde, besondcrs im Mark, so dab dieses wie ein Tigcrfell aussieht, auBer- 
dem und unabh~ngig davon findcn sich bctrachtliche Ablagerungen yon Kalk- 
konkrementen in GroB- und Kleinhirn. 

2. Bei dem zweitcn Kinde Kurt K., das 4 Jahre nach dem ersten geboren wurde, 
fiel in den ersten Monaten eine ]~ehaarung am Kreuzbein auf, die bald verschwand. 
Im Alter yon 3--4 Monaten erkrankte es in gleieher Weise mit Nahrungsverweige- 
rung und Erbrecben, lernte hie sitzen, nahm im Wachstum nicht mehr zu, nach.denx 

* Herrn Prof. W. Sc~oLz-Miinchen zum 60. Geburtstag gewidmet. 
1 Arch. Psychiatr. 111~ 762 (1940). 
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es im ersten aahre ein Gewieht yon 14 Pfund erreicht hat te ,  und versteifte gleich- 
falls. Aueh hier bes tand eine Mikrocephalie. Im Jahre  1938 ergab die Untersuehung 
ein Gewieht yon 6,5 kg bei einer Lgnge von 73 em. Das Brustbein sprang stark vor. 
Beugekont raktur  der unteren Extremitgten,  athetoide Bewegungen der oberen, 
Steigerung der Sehnenreflexe, kein Babinski.  Das Kind reagierte auf  optisehe u n d  
akustische Reize. Es muBte gefti t tert  werdenund erbrach haufig, l%6ntgenologiseh war 
eine Verkalkung im Gehirn nieht  naehzuweisen. Es s tarb 1943 im Alter yon 7 Jahren .  

Das kleine Gehirn entspraeh in GrSge 
und  Aussehen dem der al teren Sehwe- 
ster (Gewicht nieht  vermerkt) .  Die 
Meningen sind getrt ibt  und  verdiekt,  
besonders an der Basis. Das Kleinhirn 
ist auffallend klein und sehmal. Die 
Gef&ge der Basis sind im Verhgltnis 
zu der KIeinheit  des Gehirns relat iv 
grog, zeigen aber keinerlei Wandver-  
anderungen. 

Auf Fronta lsehni t ten  sieht man eine 
magige Erweiterung aller Ventrikel, 
nach h in ten  zunehmend,  die Rinde ist  
relat iv breit,  die Marksubstanz deut- 
lich verschmalert .  Die Rinden-Mark- 
Grenze ist unseharf  und zeigt vielfach 
kleine graue Flecke, doch sind in der 
Marksubstanz selbst keine I-Ierde zu 
erkennen. Die innere Kapsel  ist merk- 
lieh versehmalert.  Brtieke und Medulla 
obIongata sind klein und  entsprechen 
in ihrem diirftigen Umfange dem viel 
zu kleinen Cerebellum. 

Histologische Untersuchung:  Mark- 
scheidenpr~tparate dureh die ganze 
Hemisphi~re zeigen flberall in den 

Abb. 1. Fall 2. Frontalschnitt durch dm Stature- Sehnit ten yore Stirn- und  Oecipitalpol, 
ganglien. Markscheidenfarbung, 1,5 : 1. VerSdungs- 
herdchen an der Rmdemnarkgrenze und im Globus in der t Iohe der vorderen und hinteren 
panidus. Erhaltene Markinseln htmhch der PI~LI- Stammganglien,  im Mittelhirn, Briicke 
ZX~S-MI~RZB~_CHERSehen Krankheit im Mlttelhirn. und  Medulla oblongata in den mark-  

halt igen Gebieten unregelmagig ver- 
s t reut  kleine, ganz oder nahezu marklose, unscharf  begrenzte t Ierdehen (Abb. 1). 
Diese bevorzugen die l~indenmarkgrenze, nach beiden Seiten flbergreifend. In  
den schmalen MarkstraBen der I-Iirnwindungen unterbrecben sie diese mehrfacb, 
so dab die Marksubstanz wie zerstiiekelt erseheint, so z. ]3. aueh in der Capsula 
externa und  extrema. In  den Stammganglien fehlen die Markbtindelchen im Pu- 
tamen,  das Pall idum zeigt zahireiche marklose t~lecke, die innere Kapsel ist sehr 
sehmal. Wo mehrere Kerdehen aneinanderstogen, en ts teht  eine gr6Bere diffuse Auf- 
hellung, wodureh die dazwisehenliegenden markhalt igen Stellen als dunklere Flecke 
hervortre ten.  So kommt  es zu emem tigerfellartigen Aussehen, welches an das 
2Bild der P~LIZAuS-ME~zBAcHnRschen Krankhei t  er inner t ;  dies tr iff t  besonders ftir 
das Mit telhirn (Abb. 1) und die Br/ieke zu. Im Kleinhirn sind im Marklager nur  
wenige I-Ierdehen vorhanden,  desto mehr in den Lappchen. Aus der Form und der 
Verteilung der Herde ist es ohne weiteres deutlich, dab sie yon GefM3en ihren 
Ausgang nehmen.  
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Vergleieht man das M~rkseheidenpri~parat mit  dem Zellbild (Abb. 2) eines be- 
naehbarten Schnittes, so erkennt man sehon mit blogem Auge, dab den/-Ierden im 
Mark gleiehartige Lich~ungen und Ver6dungen des Gewebes entsprechen, yon denen 
die Rinde aber frei bleibt. Bei Lupenvergrbgerung sieht man ferner zahlreiche kleine 
Kalkkonkremente im Mark und den Windungst~lern (Abb. 2b), sowie im Putamen  
und Pallidum und einige auch in den marknahen L~ppehen des Kleinhirns. 

Ferner besteht eine Verdickung der weiehen Haute mit Erweiterung der menin- 
gealen Rgume; die sonst zarten Bindegewebsfasern sind verstarkt, die @efaBe 

Abb. 2. Tall 2. Stn'nhh'n-FronLaIschnibt. 4,5:1. a) Marksche]denfs b) Thmninfarbung. Den 
VerSdungsherden ira Markseheidenprgparat entsprechen ebensolehe im Zellpr~tparat. Feine Kalk- 

konkremente im Marklager und den Windungst~tlern der HirD-rinde (b). 

zeigen ebenfalls eine fibrose Adventi~la, die grbl]eren und mittleren auch meis~ eine 
Aufsp]itterung der Elastiea, wghrend die Int ima keine wesentliehen Ver~nderungen 
aufweist, nur an einigen Gefafleu im 4. Ventrikel sind einzelne mg[tige Intima- 
wucherungen zu finden, t t ier und da kann man sparliehe Lymphoeytenansamm- 
lungen und einige regressiv vergnderte Plasmazellen sehen, meist in der Tiefe der 
Furchen. 

Die tIirnrinde erscheint gegenfiber der VerschmMerung der Marksubstanz rela~iv 
breit. Die Grenze gegen das Mark ist meist unseharf, die Ganglienzellen verlieren 
sich unregehnaBig in die Marksubstanz, welehe auch sonst relativ viel Nervenzellen 
enthglt. Die Architektonik ist nieht gestSrt, grSl3ere herdfSrmige Ausfglle, wie sie 
den Markherden entsprechen wflrden, fehlen, doeh ist die Rinde yon kleinen Lich- 
tungen unregelm~tBig durehsetzt. Die Ganglienzellen sind grogenteils unversehrt, 
doch gibt es aueh reichlieh erkrankte Zellen, teils an/~misch, tells vacuolig vergnder~, 
mit  Aufl6sung der NissL-Substanz, verwasehenen Zellr~tndern und Schattenbildun- 
gen. Eine Vermehrung der Lipoide ist nieht nachzuweisen. Die Glia ist deutlich ver- 
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mehrt.  Schon in der Randschicht liegen groi~e Astrocyten mit straMigem Plasmaleib 
nnd kleine Konglomerate yon grSi~eren Astrocytenkernen ohne wesentliehes Plasma, 
anscheinend regressiv veri~nderte Gliarasen. Aber aueh in der fibrigen Rinde sind 
sie unregelmal~ig ausgestreut, besonders in den beiden unteren Schiehten. Au~e~dem 
gibt es viele St~bchenzellen fiber die gesamte tCinde verteilt, die zu einem groBen 
Tell regressiv vcri~ndert sind. 

Im Mark zeigen die Ausfallsherde, wie schon angedeutet, eine Gewebsverarmung : 
es gibt einzelne verstreute Oligodendrogliazellen und Astrocytenkerne, die Faser- 
strukturen sind stark aufgelockert, besonders am die Gcfa]e. I-Iier besteht zum Tell 
nur noeh ein loses, weitmaschiges Netz yon einzelnen erhMtenen Nervenfasera mit 
abgeblaSten Markseheiden und einzelnen Gliafasern. In anderen tterden ist der 

Abb. 3. Fall2. Kleinhirnl~ippchen, Thionin, 45 : 1. Odemat6se Auflockerung der PUl~KI~JE-Zellschichk 

Gewebszusammenhang nicht gest6rt, sondern nur eine diffuse Liehtung vorbanden 
mi t  einzelnen verstreuten Gliakernen. Um so diehter liegen die Zellen in den er- 
hMtenenTeilen des Marks (Abb. 2b); sic sind bier fiber die Norm hinaus vermehrt, 
und zwar sieht man neben den normalen Oligodendrogliakernen auch gr5Bere Astro- 
cyten mit bohnenf6rmigem oder knolligem Kern, zum Tell auch mit schwacher An- 
deutung eines Protoplasmaleibes mit strahligen Fortsi~tzen. Die Gefi~Be fallen im 
VAN GI~so~-Pr~parat durch ihre ausgesprochene Fibrose auf, sie sind aber durch- 
g'~ngig und meist mit Blur gefiillt. Die Intimazellen sind nicht wesentlich veri~ndert, 
Wucherungen derselbcn fehlen innerhalb der ttirnsubstanz vollkommen, hin und 
wieder sieht man in mittleren Arterie~ eine geringe Aufsplitterung der Elastics. 
Ganz vereinzelt sind ~ltere lymphoeytare Infiltrate geringen Ansmal]es im Mark 
und in den basalen Gebieten zu finden. Im Fettprapeorat fehlen alle Abbauerschei- 
nungen, nirgends ist auch nur eine einzige Fettk6rnchenzelle anzutreffen. 

Im Striatum sind die Ausfs yon Nervenzellen nieht bedeutender als in der 
Kirnrinde. Im Globus pallidus ist reichlieh grfin]iches Pigment vorhanden, welches 
das Plasma der meist vergrSi~erten Gliazellen anffillt. Pigmentkugeln (Achsen- 
cylinderauftreibungen mit  Pigmentspeieherung) treten.aber ganz zurfiek. In dem 
allein uatersuchten hinteren Tell des Thalamus sind wieder verschiedene kleine 
ZellausfMle zu sehen, sowie aueh einige kleinere lymphoeyt~re Infiltrate ~]teren 
Charakters. 
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Das Mittelhirn besitzt nur einige unbedeutende VerSdungsherde, doeh ist die 
Glia im allgemeinen vermehrt. Die Zellgrupper~ des Nucleus oculomotorius, des 
roten Kerns und der Substantia nigra sind im wesentliehen unversehrt. In der 
Brficke, die recht erheblich yon Ver6dungsherden durchsetzt ist, sieht man die 
gleichen Ver~nderungen, nur sind hier mehr regressiv ver~nderte St~bchenzellen 
vorhanden. Die Medulla oblongata konnte nicht untersucht werden. 

Im Kleinhirn ist das Mark, sowie insbesondere der Nucleus dentatus, dessen 
Nervenzellen abgeblM~t oder geschrumpft sind, dicht yon Oligodendroglia.zellen be- 
setzt, ~ueb regressiv ver~nderte gro]e Astrocyten fehlen nicht. Dicht an der Mark'- 

Abb. 4. Fall 2. Gefal]querschnRt (Occipitallappen) Thionin, 100 : 1. Spie~formige Kalkeinlagerungen 
in de1 Gef~/]wand. 

Rindengrenze gibt es eine kleine Heterotopie yon Ganglienzellen. Nahezu alle L~pp- 
chen in Wurm, Flocke und Kemisph~re zeigen eine bedeutende Auflockerung des Ge- 
webes durch eincn groben Status spongiosus im Bereich der PvRKI~J~-Zellschicht 
(Abb. 3). Sie ist yon zahlreichen grol~en runden L5chern durchsetzt und cbenso der 
Rand der Kornerschicht, wodureh die PURKINJE-Zellen in die Molekularsehieht 
hineingedr~ngt werden. Im fibrigen ist die KSrnerschieht auch weniger dicht yon 
Zellen besetzt wie gcw5bnlieh. Die Pu~KI~JE-Zellen sind teils gut erhMten, tells 
an~misch ver~ndert. 

Das Ependym der Ventrike] ist groBenteils gesehwunden und die subependym~re 
Glia verst~rkt. In den vorderen Abschnitten des Seiteuventrike]s sind einige 
Ependymzellen progressiv verandert mitsamt den darunter liegenden Gliazellen. 
Im Aquadukt und am Boden des 4. Ventrikels gibt es eine ganze Anzahl preliferierter 
Giiaknotchen (Ependymitis granularis). 

Dazu kommen zahlreiehe Kalkkonkremente yon tropfenformiger, st~bchen- oder 
eiszapfeaartiger Gestalt in Stammganglien, Mark und Rinde. Ihre GrS]e variiert 
yon dem Umfang einer kleinen Gliaze]le bis fiber der~ einer Ganglienzelle, zum Teil 
zeigen sic eine geschichtete Struktur. Sie liegen frei im Gewebe ohne irgendwelche 
Beziehungen zu den ZMlelementen, bald auf, bald zwischen den Ganglien- oder 
Gliazellen; sic richten sich nieht naeh dem Vcrlauf der Markfasern, sondern liegen 
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oft quer dariiber. Sie f inden sieh im gesunden ebenso wie im erkrunkten Gewebe 
(Abb. 2b) und  ]iegen z. B. wie zuf~llig aueh einmal in einem VerSdungsherd. Eine 
geak t ion  des Gewebes haben sie nieht  hervorgerufen. Es sind aueh nieht  etwa er- 
krankte  cder zugrunde gehende Ganglienzel]en verka]kt, obwoM es deren genug 
gibt ;  nur  gelegentlich einmal haben  sich die Xonkremente  an  einer Fasers t ruktur  
niedergeschlagen (Pu~xINJ~-Zelle). 

In  den Gebieten, in denen sie vorkommen,  zeigen auch stets einige, aber keines- 
wegs alle Gef~ge Einlagerungen yon Kalk  in die Advent i t ia  oder in die Media, even- 

tuell in Gestalt  feiner Tr6pfchen 
oder zusammenhgngend Ms 
starre t~6hre. Gelegentlich sind 
sie aueh im Gliakammerraum 
auf3erhalb der ~dven t i t i a  nie- 
dergesehlagen, nur  selten ist ein 
Gef~g ganz verschlossen. Wie- 
derholt  begegnet man spieBfOr- 
migen Einlagerungen in die Ge- 
f, LBwand, welehe radi~Lr zum 
Gef~Lgiumen liegen und  in das- 
selbe hineinragen, aber allseitig 
yon el~stisehen Membranen nm- 
geben. Gew6hnlieh sind meh- 
rere selehe B2onkremente an 
einem Gefitg vorhanden(Abb.4).  
Diese eigenartigen Bildungen 
h a t  E. SC~I~I~EI~ (1934) zuerst 
beschrieben Ms Begleitersehei- 
nung einer an~imisehen Erwei- 
ehung des Globus pallidus bei 
einer Mteren Frau mi t  Magen- 
uleus. Er  konnte  an Serien- 

Abb. 5. Fall 2. Stammganglien. Thionin, 4 : 1. Feine Kalk- sehni t ten feststellen, dab es sieh 
konkremente na Putamen und ~ul3eren Glied des Palhdums. dabei  um stielartige, abge- 

zweigte For tse tzungen der 
augeren Verkalkungssehieht des Gefiiges handelt ,  welehe die In t ima  ve t  sieh 
hersehieben. 

Konkremente  gibt  es nieht  blog in den Gefitgen innerhalb der Hirnsubstanz,  
sondern aueh in denen der Meningen, abet  stets nur  innerhalb der Bezirke, in denen 
aueh sonst Kalkkonkremente  vorkommen.  

Denn es muB als besonders bemerkenswert  hervorgehoben werden, dab die Kalk- 
ablagerungen nut  in ganz bes t immten Regionen vorkommen und in anderen stets 
fehlen. Auf ganzen I-Iemispharensehnitten kann man  diese Ausbreitung gut  iiber- 
sehen. Die Konkremente  durehsetzen das Marklager des Groghirns, in einem ge- 
.wissen Abstand yon der Ventrikelwand beginnend, sowie die WindungstMer der 
Rinde, soweit sie in die Tiefe des Marklagers hineinreiehen, mi tsamt  den in ihnen 
liegenden meninge~len GefaBen, w/thrend die Kuppen und  die weiehen t I s  an  tier 
Oberfl/iehe niemals Kalkkonkremente  aufweisen. Vom Marklager aus reieht  das 
Gebiet der Ablagerungen in die Stammganglien hinein und  umfagt  Pu tamen  und  
Pall idum mit  oder ohne die innere Kapsel  (Abb. 5). 

Im Stirnhirn sind in diesem F~lle nu t  die oberen Teile des Marklagers, sowie die 
angrenzenden tiefen Rindenabsehni t te  betroffen (Abb. 2 b). Im OeeipitMlappen sind 
auf  dem Fronta lsehni t t  nu t  der innere Bezirk des Marklagers, sowie die in denselben 
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versenkten Rindenteile beteiligt. )~hnlieh ist es im Kleinhirn: Beiderseits des 
Nucleus dentatus, weleher bier frei geblieben ist, gibt es Kalkkonkremente im Mark- 
lager und den angrenzenden Lgppehen, sowie in den mittleren Teilen des Wurms, wo- 
bei es zu zarten Ablagerungen an den Dendriten der PugKI~aE-Zellen gekommen ist. 

Zusammen/assung: 1.1)as 6 Jahre alt gewordene Miidehen war mikro- 
eephal, verweigerte im Alter yon 3--4: Monaten die Nahrung und litt  
hgufig an Erbreehen. Es blieb im Waehstum zurtiek und bekam eine Ver- 
steifung der unteren Extremitgten mit Kontrakturen und Kyphose der 
Wirbelsgule. Erblindung mit 4 ~ Jahren und Verlust des GehSrs. Horn- 
hauttriibung. 

2. Der 4 gahre spgter geborene und 7 Jahre alt gewordene Bruder war 
ebenfalls mikroeel0hal, erkrankte in gleieher Weise mit Versteifung und 
athetoiden Bewegungen der oberen Extremitgten. Er  blieb auffallend 
klein und sehwaeh, war aber optiseh und akustiseh anspreehbar. Horn- 
hauttrtibung. 

Das Gehirn des M~dchens wog 345 g, das des Bruders war entsloreehend 
klein, beide zeigten den gleiehen histologisehen Befund: Verdiekung der 
Meningen, Fibrose der Gef~Be zum Tell mit Aufsplitterung der Elastic& 
Weir verbreitete kleine Ver6dungsherde ~lteren Datums um die Gef~Be 
(keine Abbauerseheinungen), besonders in der Marksubstanz des GroB- 
und Kleinhirns sowie des I-Iirnstamms ; dutch das Zusammenfliegen dieser 
Herde bleiben kleine erhaltene 5[arkinseln ausgespart. Allgemeine Ver- 
mehrung der Gliazellen, teilweise mit regressiven, ursprtinglieh pro- 
gressiv ver~nderten Astroeyten, zahlreiehe St/~behenzellen vorwiegend 
in der I~inde, an einigen Stellen diskrete gltere lymphoeyt~re Infil trate und 
einige Plasmazellen. Ependymitis granularis. - -  Unabh/tngig davon zahl- 
reiehe verstreute KMkkonkremente - -  frei im Gewebe und an den Gef~13en 
- - i r a  Marklager, Mark des Kleinhirns und den angrenzenden L~ppehen. 

Wenn wir einmal yon den Kalkablagerungen absehen, so kSnnen die 
iibrigen histologisehen Befunde nur als die Folge einer durehgemaehten 
Meningoeneeiohalitis angesehen werden. Die Verdiekung der Meningen, 
die l~ibrose der Gefi~Be mit den Elastiea-Veri~nderungen sowie die 
Ependymitis granularis und die Verst~rkung der subependym~ren Glia 
sind unverkennbare l~este einer Meningitis. Die VerSdungsherde, an 
denen frisehe Ver/~nderungen nirgends naehzuweisen sind, die kleinen 
Ausf~lle in der l~inde, die zahlreiehen regressiv ver/~nderten St~behen- 
zellen und Astroeyten und sehlieglieh die kleinen l~este entziindlieher 
Infiltrate, lassen sieh nur als das Ergebnis einer l~ngst abgelaufenen 
~eningo-Eneephalitis auffassen. Damit stehen die Kalkablagerungen in 
keinem organisehen Zusammenhang. Sie entsprechen ihrer Art und Aus- 
breitung naeh den symmetrisehen ,,diffusen Kalkablagerungen" (BEYME, 
1945), welehe als sogenannte ,,idiopathisehe, nieht arteriosklerotisehe 
Gef~gverkalkung" (FnHR) im Gehirn besehrieben wo~rden sind (VoLLA~I), 
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1940). Diese le tz tere  Bezeichnung t r i f f t  abe r  n ieh t  das Wesen  dieser Er-  
k rankung ,  denn  es hande l t  sieh keineswegs vorwiegend um Gef~gver-  
kMkungen,  sondern  v ie lmehr  u m  diffuse Niederschli~ge yon KMk-  
k o n k r e m e n t e n  im gesunden Gewebe, sowie au[3erdem an den  Gef~Ben in 
ganz  be s t immten  Gebieten.  E r s t  dann,  wenn sie zu grSgeren  Konkre -  
men ten  zusammens in te rn  ( , ,Hi rns te in")  und  du tch  E r s t i ekung  des Ge- 
webes sekund/~re Sch~den setzen, k o m m e n  kl inisch nerv6se Ausfal ls-  
erscheinungen,  namen t l i ch  im e x t r a p y r a m i d a l - m o t o r i s c h e n  Sys tem zu. 
s tande .  Die Ursaehen  dieser E r k r ~ n k u n g  s ind  offenbar  versehiedene 
N a t u r ,  da r au f  sell  sp~ter  e ingegangen werden,  i t i e r  k o m m t  es nur  d a r a u f  
a n  fes tzuhal ten ,  dag  es sieh n ich t  u m  eine Verka lkung  gesch/~digter 
Gewebstei le  hande l t  und  dag  die Ablage rungen  n ich t  mi t  der  H e r d b i l d u n g  
in u n m i t t e l b a r e m  Z u s a m m e n h a n g  stehen.  

Uberb l i eken  wir den gesamten  Befund,  so h a b e n  wir  3 S y m p t o m e n -  
komplexe  festgestel l t ,  deren jeder  eine besondere  K r a n k h e i t  sein kSnnte  : 
Die  Milcrocephalie, die Meningoencephalitis und  die diffusen Kal/~nieder- 
schliige. Die merkwi i rd ige  K o m b i n a t i o n  der  so he te rogen  ersche inenden  
Befunde l iege sich immerh in  als ein e inmal iges  Vorkommnis ,  als eine 
Besonderhe i t  eben dieser famil i~ren E r k r a n k u n g  vers tehen,  und  als solche 
habe  ich sie auch fr i iher  gewer te t .  Mir s ind aber  danaeh  noch 2 wei te re  
F~l le  der  gleichen Ar t  zur Unte r suchung  zugefi ihr t  worden,  und  ich habe  
einen s  in der  L i t e r a tu r  gefunden.  

3. Christa I-L (43.70) wurde 14 Jahre alt, Sebwangersehaft und Geburt w~ren 
normal, das Geburtsgewicht betrug nut 4 Pfund. Die anfang]icbe Entwicklung bet 
nichts Besonderes. Nach der ersten Impfung mit 1 �89 Jahren blieb sie in der Ent- 
wieklung zurtick und wurde dann schwer krank, angeblich an Grippe ;sie verlernte 
das Laufen, al3 schlecht und mugte geftittert werden. Erst im letzten Lebensjahr 
sell sieh der Zustand etwas gebessert haben, sieging kleine Streeken allein, wenn 
auch unsieher, und ag aueh wieder allein, l0 Tage vor ihrem Tode kam sie in eine 
Anstalt, hier wurde festgestellt: Gr6Be 70 era, Gewicht 12,9 kg, gr~ziier Knoehen- 
bau, KSrper unproportioniert: Beine im Verh/~ltnis zum Rumpf viel zu lsng, auch 
der Rumpf ffir ihr Alter zu kurz. Brustbein eingesunken, Kyphose der Brustwirbel- 
saule, gering entwickelte Muskulatur, I-Iirn- und Gesichtsschgdel auffMlend klein 
(Umfang 46 cm), Augen tiefliegend und klein, die tIornhaute temporat und nasal 
getrfibt, Pupillen eng, reagieren nicht auf Lieht, horizontaler Nystagmus. Untere 
G]iedmal3en gerade gestreckt, bds. Spitzful]stelhng, liegt bewegungslos d~, kann 
sieh aufriehten, steht aber sehr unsieher, sehwankender spastiseher Gang, Sehnen- 
ref]exe vorh~nden, kein Klonus. Babinski zeitweilig gekreuzt von re. nach ]i., li. 
negativ. Tonussteigerung auch in den Armen. Pat. igt allein und ungesehiekt. Leerer 
Gesich~sausdruck, omh~nglich und ]iebebedtirftig, scheint intelligen~er zu sein, Ms 
man erwarten konnte, sie wuBte z. B. fiber alles in der Abteilung Beseheid, kann 
h6ren und sehen, Spraehe verwasehen und wenig verstgndlieh. 

Die Enesphalographie ergab einen Hydrocephalus internus und atrophisehen 
Zustand beider GroghirnhemispkSxen. Naeh der Enceph~lographie verfiel sie und 
starb nach wenigen Tagen. 

Das Sektionsprotokoll ist nieht mehr vorhanden. I-Iirngewicht 650 g. Erhebliche 
Trfibung der Meningen an Basis und Konvexitat und ebenso fiber dem Rtiekenmark. 
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Auf FrontMschni t ten  zeigt sich eine bedeutende Erweiterung aller Veatrikel.  Die 
Marksubstanz ist auffallend sehmal und  sieht etwas fleckig aus. In  beiden Pu tamina  
sind KMkablagerungen zu sehen. 

Histologische Untersuchung: Markscheidenprgparate  yon ganzen Sehni t ten in 
HShe der Stammgangl ien in ihrem Anfang und ihrer Mitre (Abb. 6), dutch Stirn- 
und OccipitMpol, Mit telhirn und  Brttcke mi t  Kleinhirn,  zeigen iiberaU fleck- nnd  
strichfSrmige mehr  oder weniger vollst~ndige Ver6dungsherde ;s ie fehlen aueh nicht  

Abb. 6. Fall 3. t~rontalsehnitg durch die Stammganghen, Markseheidenfiirbung, 1,5 : 1. Kleine Ver- 
6dungsherde im Mark und an der BAndenmarkgrenze sowle in den Stammganglien. Ausfall ira Putamen 

dutch zusammengesmterte Kalkkonkremente. 

im Opticus. Die stehen gebliebenen Markinseln er innern wieder auffallend an  das 
~arkscheidenbi ld  der PELIZXUS-~ERZBACnE~sehen Krankheit .  Nut  im Brfickenfug 
und  in der Medulla oblongata sind die t Ierde weniger abgegrenzt und  mehr  diffus 
ineinanderfliegend. Das Zellpraparat  zeigt an den gleichen Stellen eine Aufhellung 
und  Verringerung des Zellgehaltes, andrerseits eine Zellvermehrung im Gebiege der 
erhMtenen Markteile. Die Ar t  der Gliazellen, das Vorkommen regressiver, ursprting- 
[ieh progressiv veranderter  Formen, ihre GrSl3e und  Zah], ist  etwa dieselbe in Rinde 
und  Mark, in- und  augerhalb der Herde wie in den vorigen Fgllen, nur  dag hier viel 
weniger Stabehenzellen und melxr progressiv veri~nderte und  plasmsreiehe Astro- 
eyten anzutreffen sin& Abbauerscheinungen sind aueh hier nirgends vorhanden.  
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Die t I i rnr inde ist viel weniger betroffen : Die Ausfallsherdehen in der Rinde sind 
geringer an  Zahl, die Ganglienze]len - -  bis auf  stellenweise verhandene Wasser- 
veritnderungen - -  besser erha]ten, jedoch begegnet man fiberall etwas mehr  Nerven- 
zellen im Mark als in den beiden vorigen FMlen. 

Die Meningen an der Konvexi ta t  sind erheblich verdiekt und getrfibt. Die GefaBe, 
deren Adventi~ia durehweg etwas vers thrkt  ist, zeigen mehrfaeh, wenn aueh nicht  
fiberal], eine miiBige Aufspli t terung der Elastica sowohl in den weichen t t a u t e n  wie 
in der Hirnsubstanz,  nur  selten gib~ es In t imawueherungen geringen Umfanges, so 
z. B. in der Arteria  basilaris. Nur ganz vereinzelt  sieht man kleinere &]tere lympho- 
cyt/~re Inf i l t rate .  

Abb. 7. Fall 3. K1einhirnmark, Thionin, 9 : 1. Vcrkalkte Gef~ge im Hilus des Nucleus dentatus 
Konkremente im Mark. 

Die Kalkkonkremente  beschr/inken sich ganz auf  Pu tamen  und  Pallidum, nur  
vereinzelt  liegen sie noch in tier inneren Xapsel,  dem anliegenden Rande des Nucleus 
eaudatus sowie in der vorderen Kommissur.  Am dichtesten sind sie im oberen nnd  
medialen Teil des Putamens,  we sie nahe der inneren Xapsel  zu einem bis erbsen- 
grogen t I i rns te in  verbaeken sind;  sic reiehen auch noeh in das /~uBere Glied des 
Pall idums hinein, das innere Glied ist abet  sehon wieder ganz frei. Im Verh/~ltnis zu 
der Menge der Ablagerungen is~ abet  das Gewebe nu t  wenig zerstSrt, die Ganglien- 
zellen zwisehen den einzelnen Konkrementen  sind gr6Btenteils gut  erhalten. Die 
Gef~Be am Rande und innerhalb dieses Bezirks besitzen KMkeinlagerungen in 
Advent i t ia  und Media in Form kleiner K6rnehen eder Verkalkung der ganzen grand. 
Einige wenige Gef/~Be sind auch vSllig versehlessen. Die in der vorigen ]3eobaehgung 
so eindrueksvollen SpieBe in der Gef~Bwand gibt  es hier niche. Im Stirn- nnd  Oeei- 
pitalpol waren in zahlreiehen Prapara ten  nu t  2 - -3  winzige Xonkremente  in Mark 
oder Rinde zu finden. Dagegen sind sic im Kleinhirn reeht  ausgepr~gt, sic liegen hier 
in einem Gebiet auBerhalb des unversehrten Nucleus dentatus  im Mark his in  die 
benaehbar ten  Lgppehen der Hemispharen sowie in einem sehmalen :Bezirk des 
Wurms (Abb. 7). Die GefitBe im Mark sowie augerdem im Hilus des Nucleus denta tus  
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sin([ verka]kt, eines ganz versehlossen. Im fibrigen gibt es zahlreiche feine Ablage- 
rungen an den Capiilaren und kaollige und l~ngliche Konkremente in der K6rner- 
und MolekuJarschieht, hier zum Tell Ms verkMkte Dendritem 

Im Kleinhirn finder sieb wieder ein Status spongiosus in der Sehicht der PURKINJ]~- 
Zellen, wie er frfiher geschildert~ wurde, wenn aueh weniger bedeutend und mit 
geringerer Sehadigung der Pt-R~:I~J~-Zellen, die bier nicht so durchein~r~derge- 
wurfelt sind. Zu bemerken ist noeh ein sklerotisches L~ppchen mit stark reduzierter 
K6rnersehieht und Ausfall der Pv~:INJ]~-Ze]len. 

Die Glia im Kleinhirn, Brucke und Medulla oblongata zeigen dieselben Verh~lt- 
msse wie im Grol~hirn. HoLzE~praparate demonstrieren die e~orme Faserwucherung 
im Mark des Gro~- und KIeinbirns sowle in der Br~cke, besonders reichlich um die 
Gef~Be. 

Eine Ependymitis granu]aris ist hier nieht vorhanden, doeh ist das Ependym 
vielfaeh defekt; einzelne Ependymzellen sind progressiv verandert, besonders im 
Seitenventrikel, und die subependym~tre Olia ist erheblieh verstarke. 

Im guekenmark besteht im ttals- und Brustmark eme deutliehe Aufhellung des 
Bereiehes der Pyramiden-Seitenstrangbahnen. In der Pia gibt es auffMlend viele 
Chromatophoren. Im ganzen R/iekenmark ist eine m~igige diffuse Gliawueherung 
vorhanden, doch fehlen Ver/Jdungsherde durehweg. 

Zusammen/assung: Das 14 Jahre alt gewordene sehwaehsinnige M~d- 
ehen war sehon bei der Geburt untergewiehtig. Naeh der Impfung mit 
1 ~ Jahren blieb sic in der Entwicklung zuriick, danach angeblieh eine 
Grilopeerkrankung ,sie verlernte das Laufen und mugte gefiittert werden. 
Im letzten Jahre anseheinend geringe B3sserung. Mikroeephalie, relativ 
zu lange Extremit/~ten, Sloitzfugstellung, Kyphose, Hornhauttrfibung. 

I-Iirngewieht 650 g. Fleck- und streifenfSrmige unseharf begrenzte Ver- 
5dungsherde im gesamten Grog- und Kleinhirn, Mittelhirn, Brtieke and 
Medulla oblongata. Sic fehlen im Riiekenmark, in welehem eine magige 
Degeneration der Pyramidenbahn besteht. Nirgends Abbauerseheinun- 
gen. Bedeutende Fasergliose im Mark, ms Ganglienzellausf~lle in der 
Hirnrinde. 

])avon unabh/ingig Kalkkonkremente bis zur Bildung eines Hirn- 
steines im oberen Teil des Putamens fast ohne Beteiligung des Marklagers 
und der Hirnrinde, augerdem im Mark und den marknahen Liippehen 
des Kleinhirns. Verdiekung der Meningen, Fibrose der Gef~ge zum Teil 
mit Elastioaaufsplitterung. Subependym~re Gliaverdiehtung, minimale 
s lymphoeytare Infiltrate. 

])ieser dritte Fall - -  mit 14 Jahren der ~ilteste unserer Beobaehtungen - -  
bitter dasselbe Bild in weniger sehwerer Form: Kliniseh mit Mikro- 
eephalie, Kyphose und fr,Shem Entwieklungsstillstand, wenn aueh mit 
geringeren neurologisehen Ausf~]len und weniger sehwerer Verbl6dung; 
anatomiseh mit dem gleiehen Befund der VerSdungsherde, abet weniger 
starker t~indensehi~digung and denselben Kalkablagerungen in den 
gleiehen Bezirken - -  jedoch in wesentlieh geringerem Grade. Was ihm 
eine besondere Bedeutung verleiht, ist der Hinweis in der Anamnese, dab 
der Riiekgang im Alter yon 1 ~ Jahren naeh der Impfung einsetzte und 
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dab darauf eine schwere Krankheit ,  angeblich eine Grippe, folgte. Man 
k6nnte also an eine parainfektiSse Encephalitis denken. DaB aueh hier 
eine entzfindliche Hirnerkrankung vorgelegen hat, wie in den beiden 
vorigen Beobachtungen, ist nach dem in den wesentlichen Punkten fiber- 
einstimmenden Befund nieht anzuzweifeln. Eine parainfekti6se Encepha- 
litis wiirde auch gttt dazu passen, sie ist weniger durch massenhafte Zell- 
infiltrate, als dureh bedeutende Plasmaaustr i t te  charakterisiert, sowie 
auf der HShe der Erkrankung dutch GliamAntel an den GefABen, welche 
sieh in KSrnchenzellen umwandeln k6nnen, so dab damit  die zahlreiehen 
rundlichen und 1Anglichen VerSdungsherde um die GefABs verstAndlich 
wAren. Man braueht  sich nur einmal bei Betrachtung eines solchen 
frischen Falles zu vergegenwArtigen, welohe SehAden zuriickbleiben 
wiirden, wenn die Krankheit  hAtte ausheilen k6nnen. DaB man diese Ver- 
Anderungen tatsAchlich so selten ztt Gesioht bekommt,  liegt daran, dab 
die Patienten entweder auf der HShe der Krankhei t  sterben oder genesen. 
Nut wenige dieser ausgebeilten Patienten konnten spAter anatomisch 
untersucht werden, aber dann wurden immer nur unbedeutende oder 
auch gar keine Ausfallsherde gefunden, well der Prozeg nicht intensiv 
genug war, denn sonst hAtten die Patienten die Krankhei t  nicht fiber- 
standen. Es gibt mtr wenige Beobachtungen wie z .B.  von MALAMUD 
(I939) naeh Masern, wo Ahnliehe Ver6dungsherde wie in unseren FAllen 
beschrieben sind, wobei aber mehr der Verlust der Markscheiden als die 
allgemeine GewebsverSdung beaehtet  wurde. Als eine weitere Stiitze ffir 
eine parainfektiSse Encephalitis sind die Kleinhirnvergnderungen anzu- 
sehen, welche mlr als Folge eines erhebliehen 0dems gewertet werden 
k6nnen. I m  Kleinhirn breitet sich ein 0dem nieht nur im Marklager aus, 
sondern bevorzugt aueh die Schieht der Pul~i~xE-Zellen, welehe dabei 
aus ihrem Lager discloeiert werden, wie I. E. MEYm~ (1949) kfirzlieh dar- 
gelegt hat. Bei ]eder Meningitis und bei jeder Encephalitis k o m m t  es zu 
einem HirnSdem, natfirlieh in sehr wechselnder Ausdehnung and li~ngst 
nieht immer mit schAdlichen Folgen, aber bei der parainfektiSsen Ence- 
phalitis ist wegen der erhShten Plasmaaustr i t te  ganz besonders damit  
zu reehnen. 

Endlieh sprieht die Ausbreitung des Prozesses fiber das gesamte Mark- 
lager des Grog- und Kteinhirns mi tsamt  dem Hi rns tamm eher fiir als 
gegen eine parainfektiSse Encephalitis. Das Erstaunliehe ist nur, dab 
diese schwAehlichen Kinder die sehwere Krankhei t  fiberlebt haben. 

LTber die Kalkablagerungen wird weiter unten zu spreehen sein. 

4. Fritz M. (44.54) wurde 2 Jahre und 8 Monate alt. Er ist unehelich geboren. 
Es handelt sioh um ein ,,konstitutionell kSrperlich minderwertiges und imbezilles 
Kind, das weder gehen noeh stehen noch sprechen kann." Es ist pr~ktisch blind, 
reagier~ nur auf Liohtreize, kann aber nicht fixieren, es ist erheblich unterentwickelt, 
alles Weitere ist unbekannt. 



~ber  diffuse symmetrisehe Kalkablagerungen. 591 

Gr6ge 85 era, Gewieht 4,5kg. Angedeuteter Turmsehadel. Umfang 36 era, 
Kryptoehismus, Leistenkanal often, Augen stark eingesunken, Pupillen eng, ieagie- 
ren auf Lieht, Sehnenreflexe vorhanden, Babinski li. pcsitiv, keine ausgesprochenen 
Spasmen; Sauglingshaltung, bewegt sich 
niebt, nicht fixierbar, kein Kontakt  mit  
der Umgebung, mug geffittert werden 
und wimmert vor sich bin. 

Die Sektion ergab keinen besonderen 
Befund an den inneren Organen. 

~iikroeephales Gehirn, 430 g, Meningen 
verdiekt, Ventrikel gleichmggig erweitert, 
das Marklager ist auffallend sehmal und 
etwas fleekig, die Rinde relativ breit. 

Histologische Untsrsuchung: Meningen 
sehr weitraumig und verdiekt, einzelne 
frisehe Blutaustritte, nirgends entzfind- 
liehe Infiltrate, Geffige etwasfibrSs, keiner- 
leiVer~nderungen der Int ima oder Elasti- Abb. 8. a) Fail 4. Stirnhlrn, Markscheiden- 
ca. Es gibt auffallend viel Chromato- ffirbung, 4,5 : 1. VerSdungsherde im ~ark mlt. 
phoren in der Pia fiber dem ganzen Grog- erhaltenen Markmseln. 
und Kleinhirn sowie am I~fiekenmark. 

Die Arehitektonik der Hirnrinde ist nieht gestbrt. Es gibt diffuse geringe Aus- 
falle von Nervenzellen, versehiedentlieh sklerotisehe Zellen und Wasserver~nde- 
rungen neben ganzlieh unversehrten. Die Gliazellen sind miigig vermehrt,  besonders 
Astroeyten und aueh wieder regressive Stabehenzellen. 

Abb. 8. b) Fall 4. Kleinhirn, Markseheidenf/~bung, 3: 1. MarkinseIn im vcrSdeten Kleinhirnmark, 

Im Mark des GroB- und Kleinhirns (Abb. 8a und b) sind iiberall die gleiehen Auf- 
hellungsherde vorhanden wie in den vorigen F~Ilen, nut sind sie hier viel weniger 
spongiSs und enthalten aueh mehr Markfasern, so dab sie im Markseheidenpr~parat 
weniger blab erseheinen und die Kontraste mit  den erhaltenen Markinseln nicht so 
auff~llig sind, andrerseits sind sie aber etwas ausgedehnter und diffuser. Die innere 
Kapsel ist sehr sehmal, in Brtieke und Medulla oblongata gibt es keine Herde, eben- 
so wenig im Rfiekenmark, wo nut eine leiehte Degeneration der Pyramidenseiten- 
strangbahn vorhanden ist, 
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Im Zellpriparat f i l l t  die relativ grebe Zahl yon Nervenzellen im Mark auf. 
Oligodendrogliazellen und Astrocyten sind vermehrt, besonders wieder im Mark. 
Aueh die Fasergliose ist sehr ausgesproehen. Im Oeeipitallappen gibt es eine auf- 
fillige Zahl von progressiven Astroeyten mit groBem Kern und reiehlieheni Plasma, 
und zwar ganz besonders im Gebiet der Sehstrahlung. Abbauerseheinnngen fehlen 
durehweg. In Fettpr/~paraten bemerkt man an vielen Stellen eine lebhafte Rotf~r- 
bung des Blutplasmas in den Gef&gen (Lipimie). 

Am Boden des 4. Ventrikels mehrfaehe Gliakn6tehen (Ependymitis granularis). 
Entzfindliehe Infiltrate waren nirgends aufznfinden. 

Die Kalkkonkremente sind hier sehr viel sp&rlieher Ms in den vorigen Fallen. 
Sie treten fiberhaupt erst in den mittleren Teilen der Stammganglien anf: Im oberen 
inneren Teile des Putamens und dem angrenzenden augeren Gliede des Pallidums, 
sind aber so locker ausgestreut, dab man in einem Gesiehtsfeld bei sehwaeher Ver- 
gr6Berung immer nur einige wenige zu sehen bekommt. In einer langen Vene des 
Putamens sind versehiedene kleine spiegf6rmige, radi~r zum Lumen geriehtete und 
yon Elastiea umgebene Einl~gerungen vorhanden, wie sic vorher besehrieben 
wurden. Im eaudalen Teile des Putamens sind die I{onkremente etwas h~nfiger und 
greifen fiber die inhere Kapsel in den I~and des Thalamus fiber. In dieser ttShe gibt 
es aueh einige kleine Konkremente in der ttirnrinde am tiefsten Punkte des Tales 
yon F 1, doeh ist das Zentrum semiow]e frei. In einem Sehnibt dutch den Occipital- 
tappen finden sie sieh im dersalen Teile oberheolb des Ventrikels in den Tiefen der 
WindungstMer, jedoeh nieht im Mark. Im Kleinhirn sind nut einige wenige Kalk- 
konkremente an Dendriten in der Molekularsehieht yon marknahen Lilol0ehen ver- 
streut zu sehen, ttier besteht aueh der gleiehe Status spongiosus in der Sehieht der 
PuRi~IXJE-Zellen, wie er frfiher gesehildert wurde, doeh sind die Pv~K1NaE-Zellen 
selbst nieht wesentlieh ver/~ndert. Der Nucleus dentatus ist unversehrt. Die Glia- 
verho.ltnisse entspreehen denen des GroBhirns. 

Zusammen]assung: Der  eLwas fiber 2 ~  Jah re  a l t  gewordene K n a b e  
war  imbezi l l  und  zurf iekgeblieben,  er konn te  weder  gehen noeh spreehen.  
Mikrocephal ie  mi t  Turmseh~del .  Kryp toch i smus ,  keine  ausgesproehenen 
Spasmen.  I n  dem 430 g sehweren Gehirn  f inden  sich die gleichen f leckigen 
Ver6dungsherde  im Mark  des Grog-  und  Kle inh i rns  mi t  e rha l t enen  rund-  
l ichen Markinse ln ,  jedoeh n i eh t  in Bri icke,  Medul la  ob longa ta  und  
l%iiekenmark. Ke ine  Abbauersehe inungen .  Kle ine  diffuse Aus f i l l e  in der  
Hi rnr inde ,  viele progress ive As t roey ten ,  besonders  im Mark  und  erheb-  
l i the  Fasergl iose.  Ganz vereinzel te  K a l k k o n k r e m e n t e  im P u t a m e n ,  
PMlidum,  t I i r n r inde  und  Kle inh i rn .  Verd iekung  der  Meningen mi t  zahl- 
re iehen Chromatophoren ,  m~gige Gef~gfibrose,  E p e n d y m i t i s  granular is .  
Eine  Besonderhe i t  dieser  B e o b a e h t u n g  is t  die Lipgmie .  

Aueh  bier  dfirft, e t ro tz  des Fehlens  al ler  I~este entzf indl icher  I n f i l t r a t e  
an  einer abgelaufenen Meninge-Eneephal i t i s  ke in  Zweifel bes tehen.  Wie-  
welt  die auff~llige Gl iapro l i fe ra t ion  im Oecip i ta l l appen  d a m i t  zusammen-  
hgngt ,  i s t  n ieh t  zu sagen, v ie l le ieht  is t  sic auch nur  der  Ausdruek  e iner  
noeh im Gange bef indl ichen Degenera t ion  der  Sehs t rah lung  ; dies konn te  
a b e t  n ieh t  genauer  un te r sueh t  werden.  Aueh  fiber die L i p i m i e  l~Bt sieh 
n iehts  ausmachen .  I - Iervorzuheben ist ,  dug die sehr s p i r l i e h e n  Ka lk -  
ab lagerungen  wieder  die gleiehen t t i r n a b s e h n i t t e  bevorzugen.  
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5. Es bleibt nun no ch fiber die einzige Beobachtung aus der Literatur yon HORA~YI- 
HEC~ST und A. MErE~ (1939) ZU berichten. (,,Diffuse sclerosis with preserved myelin 
islands: a pathological report of a ease with a note on cerebral involvement in 
RAY~AUDS disease." J. of Ment. Sci. 1939.) 

Es handelt sieh um ein unehelieh geborenes M~dehen mit ausgesproehener Mikro- 
eephalie, welches mit 6 Jahren in einer Anstalt aufgenommen wurde. Damals waren 
Pupillen und Sehnenreflexe normal. Sie konnte sich nicht selbst besorgen, doeh 
lernte sie mit der Zeit selbst essen und konnte kleine Hilfeleistungen vollbringen. 
Mit 13 Jahren setzte die Menstruation ein, sieging regelmi~Big zur Schule, hielt sich 
sauber; es wurden choreatisehe Bewegungen vermerkt. Mit 18 Jahren wurde fest- 
gestellt, dug sie weder Tag noch Monat wuBte, nieht rechnen und nur wenige Worte 
sprechen konnte; kSrperlieh war sie gesund. Im 24. Lebensjahr bekam sic Schmerzen 
im li. Fug und eine Ansehwellung desselben. Im folgenden Jahre entdeckte man 
eine Atrophie der Fingerspitzen und Zehen, und es wurde eine P~AYNAUDsche Krank- 
heit diagnostiziert. Der Gang wurde unsicher, und sic begann zu verbloden. Im 
26. Lebensjahr machte sic eine Iritis dureh, der Kopfmnfang betrug zu der Zeit 
34 cm, das Gewicht etwa 33 kg. Sie konnte nicht sprechen, verstand aber etwas. 
Im folgenden, ihrem 27. Lebensjahr verstarb sic pl6tzlich. 

Sektion : Kbrperlich in gutem Ernghrungszustand, inhere Organe ohne besonde- 
ren Befund. Kirngewicht 670 g, leichte Erwciterung der Ventrikel, eflffacher Win- 
dungsbau, BasalgangIien und innere Kapsel versehmglert, die weige Substanz ist 
leieht br/~unlich verfarbt mit zahlreichen weigen Fleckes. 

Die histologische Untersuchung des Gehirns ergab eine allgemeine Verdickung der 
Meningen, besonders fiber dem Kleinhlrn, jedoeh nirgends entzfindliehe Erschei- 
nungen. Die Geffigwgnde waren erheblich verdiekt, zum Teil hyalin verandert; 
gelegentliehe Intimaproliferationen, Aufsplitterung und Wucherung der El~stiea. 
Capillar- und Prgeapillarfibrese im gesamten Grol3hirn und tIirnstamm. Rinden- 
architektonik ungest6rb, keine ZellgusfMle; geringe degenerative Vergnderungen 
der Nervenzeilen. Stellenweise bemerkenswerte AnzahI proliferierter Astroeyten 
und Randgliose. Nirgends Fett-f/irbbare Substanzen, weder in Nervenzellen, noeh 
in der Glia oder in mesodermalen Zellen. In der Hirnrinde ungleiehmgBige Anfgr- 
bung der 3/Iarkseheiden in heUen und dunkleren Flecken. Allgemeine symmetrisehe 
Entmarkung der weigen Substanz vom Frontal- bis zum Oceipitalpol, besonders 
auch der subeortikalen Faserung; fibera[l tigerfellartig verteilte Markflecke ohne 
Beziehung zu Blutgef/tBen. Die Aehsenzylinder waren in diesen, aber auch in den 
demyelinisierten Fartien gut erhalten. Abbausubstanzen sind mit keiner Methode 
nachweisbar. Bedeutende Fasergliose und viele Astroeyten, eine bemerkenswerte 
Z~hl yon heterotopen Ganglienzellen ist im Mark verstreut. Stammganglien myelin- 
haltig, nut im Globus pallidus einige Entmarlmngsflecken. Pseudokalkniedersehl/ige 
in der Media und Adventitia der Arterien des Pallidums, aber auch freie Konkre- 
mente. Das Pigment im Pallidum und in der roten Zone der Substantia nigra ist 
erheblieh vermehrt, ohne Verminderung der GanglienzeHen. Aueh im Nucleus 
dentatus waren Kalkkonkremente ohne Beeintrgehtigung dieses Kernes vorhanden. 
Vermehrung der Glia im Mark, auch yon Astrocyten, keine Rindenstbrungen im 
Kleinhirn. Kleine frische Blutaustritte ohne Gewebsreaktion in der Molekularschieht, 
keine Degeneration yon Faserzfigen, auch nieht der Pyramidenbatm. 

I n  ihrer SehluBbe~rachtung heben  die Autoren,  welche an  PELIZXUS- 
ME~ZBACHERsche K r a n k h e i t  gedacht f a t t e n ,  die Abweiehungen yon 
diesem Leiden f e rvo r :  Kl in isch  die Mikrocephalie, die RAu 
Krankhe i t ,  den Man te l  an Spasmen u n d  anatomiseh  die Ka lkab lagerun-  
t e n  u n d  die P igmen tve rmehrung  im Pal l idum.  Sic weisen auf  die einfaehe 
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Windungsbildung trod die zahlreiehen Ganglienzellenim Mark alsAn zeiehen 
einer ges~Srten Entwieklung hin. Sie vermuten eine Beziehung der Gef~B- 
ver~nderungen mit der RAY~A~;Dschen Krankheit ,  lassen aber die Diagnose 
unddie ZugehSrigkeit zu der P~LlZi4us-MERzBAcH~asehen Krankheit  often. 

Diese Beobachtung stimmt mit den bisher besproehenen F~l]en bis in 
die Einzelheiten ~iberein, sobald man sieh yon der Vorste]lung losgelSst 
hat, daft es sich um eine P~LIZ~vs-M~RzBAOHERsehe Krankheit  handeln 
miisse. Wie wenig sie anatomiseh mit dieser gemein hat - -  bis auf die 
~ul~ere-~hnliehkeit des Markseheidenbildes - - ,  haben die Autoren sehon 
selbst betont. Aueh die Gef~]ver~nderungen haben damit niehts zu tun ; 
sie kSnnen aber auch nieht mit der RAYNA~Dsehen Krankheit  in Be- 
ziehung gesetzt werden. Die Gef~l~wandseh~den der Thrombenangiitis 
obliterans sind anderer Art und ebenso die yon ihr abh~ngigen Ver- 
~nderungen im Gehirn. Die bei der Patientin beschriebenen Gef~[~ver- 
~nderungen sind vielmehr die gleiehen wie in unseren l~l]en und ebenso 
Folge einer abgelaufenen Meningoencephalitis, worauf aueh die ausdriiek- 
lich hervorgehobene Verdiekung der Meningen hinweist. So ergibt sieh, 
da ]  aueh die diffuse , ,Entmarkung" dutch Zusammenflu]~ yon Ver- 
6dungsherden gedeutet werden darf, denn die beigegebenen Abbildungen 
unterscheiden sieh nicht yon denen unserer Beobachtung 3 und 4. 
Keinesfalls aber handelt es sieh um eine I~ELIZ:4vs-MERzBAcm,]Rsche 
Krankheit ,  welehe einen degenerativen, progressiven Entmarkungs- 
prozeI] darstellt. Aueh die Kalkniedersehl~ge gehSren nieht dazu, welehe 
abet die Ubereinstimmung mit unseren Beobaehtungen abrunden, und 
es fehlt sehliel]lieh aueh nicht die Mikrocepha]ie. 

In allen 5 F~llen besteht die eigenartige Symp~omentrias: Mikro- 
eephalie, Meningoeneephalitis und Ka]kablagerungen in iiberrasehender 
GleiehfSrmigkeit. Wie ]~tl~t sieh dies mitein~nder vereinbaren ? 

Eine Mikrocephalie kann genetisch oder durch eine friihe Entwieklungs- 
hemmung bedingt sein, sie kann aber auch dadurch entstehen, d a ]  eine 
Hirnerkrankung vor oder bald nach der Geburt - -  bier also die Meningo- 
encephalitis - -  das weitere Waehstum des Sch~dels unterbindet. Jeden- 
falls ist diese Erkrankung in allen F~llen sehr friih anzusetzen, dafiir 
spreehen die Kr~nkengeschiehten, der anatomische Befund eines l~ngst 
abgeklungenen Prozesses und das Persis~ieren der Gang]ienze]len im 
Mark (Migrationshemmung), deren auffallende ~enge in ]edem Fall her- 
vortrat. Im dritten F~ll legt die Anamnese die Diagnose einer parainfek- 
tiSsen Encephalitis - -  naeh Grippe oder Impfung - -  nahe. Wie oben aus- 
gefiihrt, sprieht die Ausbreitung sowie die Art und Lage der VerSdungs- 
herde eher dafiir als dagegen, und man wird bei der Gleichartigkeit des 
Befundes in allen 5 Beobachtungen diese Diagnose vielleicht aueh fiir die 
~ibrigen F~lle vermuten diirfen, auch wenn aus der Vorgesehichte daffir 
keine Belege beigebracht werden kSnnen. 
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Der Zusammenhang der Kalkablagerungen mit diesem ProzeB li~Bt sich 
nicht ohne weiteres verstehen, dazu bedarf  es eines kurzen Uberblieks 
fiber das Zustandekommen soleher Konkremente im Gehirn. 

~ a c h  SCt{ADE, KLINKE U. a. vollzieht sich die Konkrementbildung aus 
einer mit  Ca]ciumsalzen fibersi~ttigten LSsung (eventuell Gewebsflfissig- 
keit), in welcher diese Verbindungen durch EiweiB als Schutzkoltoid in 
LSsung gehalten werden. Bei einer StSrung dieses Milieus, namentlich 
durch Anderung der Wasserstoff-Ionen-Konzentration f~llt EiweiB aus 
und reiBt Kalksalze mit  nieder. Stets handelt  es sich dabei um irrever- 
sibel ausfallende Kolloide. Das entstandene Produkt  ist gemischt kolloid- 
krystal]oid und weist damit  ver~nderte LSslichkeitsverh~ltnisse auf. 
Bringt man ein bereits gef~lltes Kolloid in eine KrystallSsung, so schiagen 
sieh die Sa]ze nur an der AuBenflEche nieder, w~hrend sie bei der Fallung 
im Organismus vermischt sind. Dies zeigt sich sehon d~rin, dab man dureh 
Einlegen in S~uren die Form der Konkremente  in Gestalt eines Eiweil~- 
gerfistes zurfickbeh~lt. Die Niedersehl~ge k6nnen durch weiteren Ansatz 
wachsen, wod~reh eine konzentrische Schiehtung zustande kommt .  Dureh 
Sehrumpfung der Ko]loide in den Konkrementen wird die Oberfli~ehe 
mit der Zeit rauh und unregelm~tBig (Sc~ADE, 1909). 

N~ch diesem Prinzip scheinen sich die Verkalkungen im g~nzen Tier- 
reich zu bilden (BIEDERMANN, 1914). In  vielen Fallen wird ausdrficklieh 
zu diesem Zweck yon den Zellen eine Flfissigkeit sezerniert, in weloher der 
Kalk  ausgesehieden wird, z .B.  im Mantel der Conehylien. Wenn ein 
Krystal l isat ionspunkt entstanden ist, kSnn~n weitere kolloid-krystalloide 
Anlagerungen erfolgen, aber unter  Ums~iinden aueh reine Krysta]loide, 
eventue]l aus dem umgebenden Medium des Meerwassers (Seesterne). 
Aueh bei der Knochenbildung werden Kalksalze unter Mithilfe yon 
Zellen und Fermenten ausgesehieden. Darfiber sagt M. B. S C ~ n ) T  (1948): 
.,Ffir die von LERIC~E und POLLICA~D und ~hnlich yon WATT ge~uBerte 
Meinung, dab der Kalk  yon den Osteoblasten direkt sezerniert werde und 
vorher k6rnig in ihrem Protoplasma aufgespeichert sei, finde ich aus 
meinem ~a te r i a l  keinen Beweis. Vielmehr lassen die Bilder ohne Aus- 
nahme erkennen, dab die Ausf~l]ung der in der Gewebsflfissigkeit ge- 
16sten Kalksalze infolge einer yon den Zellen ausgehenden Ver~tnderung 
des ehemischen Verhaltens der Zwisehensubstanz gesehieht, also auf  einer 
Leistung derselben beruht ."  

Unter  pathologischen Verh~ltnissen kSnnen Kalkniederschli~ge ent- 
stehen 1. herdfSrmig dureh lokale Erns des Gewebes bei 
unver~ndertem Kalkstoffwechsel (dystrophische Verkalkung), 2. als 
diffuse Ein]agerung im gesunden Gewebe durch eine Kalkstoffwechsel- 
stSrung (M. B. SCtt~r 1921). Dabei  darf  man aber die Grenzen nicht 
allzu scharf ziehen, denn nieht se]ten kommt  beides nebeneinander vor. 
Diese Kalkablagerungen bestehen immer - -  ebenso wie im Knoehen - -  

40* 
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aus einem Gemisch von phosphor- und kohlensaurem Calcium, welches 
t in  Doppelsalz bildet (Hydroxylapati@ 

Im Gehirn finder man bekanntlich bei anseheinend gesunden Personen 
Kalkniederschlgge in der Gelid]wand und frei im Gewebe in m~tl]iger 
Menge oft im Globus pallidus, gelegentlich auch im Ammonshorn und im 
Gebiet des Nucleus dentatus (auch bei Tieren). Da diese Gebilde oft 
keine Ka]kreaktion geben, sieh aber f~rberiseh wie eehte Kalkablage- 
rungen verhalten, hat SrATZ sie als ,,Pseudokalk" bezeiehnet. Nach 
Untersuehungen yon OSTE~TAG (1930) handelt es sich um albuminoide 
Niederschl~ge ; yon 74F~llenkonnte ernur 7 mal einen Kalkgehalt ehemisch 
(Oxals~ure) naehweisen. Er  deutet ihn als ein ,,Absorptionsph~nomen eines 
kotloiden KSrpers". Diese Ablagerungen miissen als Fotgegeringffigiger StS- 
rungen des lokalen Stoffweehsels angesehen werden, eine klinische Be- 
deutung kommt ihnen gewShnlieh nicht zu, dies geschieht erst, wenn 
bei st~rkerer Anh~ufung Sch~den im Gewebe verursaeht werden. 

Naeh den vorher dargelegSen physikaliseh-ehemischen Vorg~ngen bei 
der Konkrementbildung, welehe ganz allgemein zu gelten seheinen, ist 
es trotz des negativen Befundes doeh sehr unwahrscheinlieh, da$ diese 
Ablagerungen im Gehirn zum groSen Tell keine Kalksalze enthalten 
sollen; vielleicht sind sie nur in s o geringfiigiger Menge oder in einer Bindung 
vorhanden, da$ sie sieh mit unseren relativ groben chemisehen Methoden 
dem Nachweis entziehen. Bei der Gesetzm~igkei t  der Niederschlags- 
bfldungim ganzen Tierreich bediirfte es wohl eher einer Begriindung, warum 
tin so universelles Prinzip im Gehirn durchbroehen werden sollte. Vielleieht 
kSnnten spektral-analytisehe Untersuchungen hier weiterfiihren. 

Wenn wir den folgenden ErSrterungen die Hypothese zugrunde legen, 
dal~ diese Ablagerungen wahrscheinlieh stets einen gewissen Kalkgehalt 
besitzen, so ist dies ftir die histologische Betrachtung jedoch unerheblieh, 
da sich die Niederschl~ge sowohl mit wie ohne nachweisbare Kalksalze 
morphologisch und f~rberiseh vSllig gleieh verhalten. Wie kompliziert die 
Dinge im einzelnen liegcn, soil keineswegs fibersehen werden ; hier kommt 
es nur auf die grol3e Linie an, um ein Verst~ndnis fiir die anatomisehen Ge- 
gebenheiten bei der Ablagerung der Konkremente i m Gehirn zugewinnen. 

l~berall, we sich lokale Kalkablagerungen im Zentralnervensystem 
finden, l~6t sieh eine vorausgegangene Vermehrung der Gewebsfliissig- 
keit, oft bis zu einem ausgesprochenen 0dem wahrscheinlieh machen. So 
finder man z. B. bei der STv~Gs~-Wss~schen Krankheit  in der tIirnrinde 
Konkremente frei im Gewebe, in Begleitung yon Gef~tf~en oder in ihrer 
Wand eingelagert, jedoch nur im Bereich der angiomatSsen Ver~nderun- 
gen in den weiehen tt~uten. Diese Lagebeziehung deutet auf Kreislauf- 
stSrungen mat ,,Saftstauung im Gliagewebe" (NoRDMANN, 1939), d .h .  
also ein 0dem, aus dem sich die Konkremente niederschlagen konnten. 
,,Die Verkalkung und Vermehrung dieser Massen", sagt NO~DMA~, ,,ent- 
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spricht ganz den Ansehanungen, die Se~IAI)E fiber die Entwicklung von 
kolloid-krystalloiden Konkrementen entwickelt hat" .  Damit k6nnen 
dystrophische Verkalkungen yon Gewcbsbestandteilen, Gang]ienzellen 
usw. kombiniert sein, wenn diese dutch das 0dem gesch~digt wurden. 
Ebenso zu erkl~ren sind die in der Umgebung yon Tumoren, Abscessen 
und Parasiten nicht seltenon Kalkablagerungcn. Verkalkungen bei cere- 
braler Kinderl~hmung betreffen meist Nekroseherde, deren Entstehung 
stets mit einem 0dem verbunden ist; H. JACOB (1930) hat auf vortiber- 
gehende Kalkabscheidungen bei Kolliquationsnekrosen hingewiesen. 
Auch ftir die Konkrementbfldung innerhalb yon Tumorcn lieBe sich der 
Nachweis ffihren, dab auch da eine wesentlichc Vermehrung der Gewebs- 
fliissigkeit zur Abscheidung notwendig ist. Manche entzfindliche Prozesse 
neigen zu Kalkablagerungen (z. B. Toxoplasmose); bci ihnen ist ja eine 
vermehrte Fltissigkeitsabscheidung aus den Gef~Ben durch die Entziin- 
dung ohne weiteres gegeben. 

Natfirlich genfigt nicht das Vorhandensein eines 0dems, um Verkalkun- 
gen herbeizuftihren, sondern die Flfissigkeit muB eine eiweiBhaltige, mit 
Kalksalzen fibers~ittigte LSsung darstellen. (Die Ursachen daffir sollen 
sparer berfihrt wcrden.) Daraus ergibt sich im Hinblick auf die frfiheren 
ErSrterungen : 

1. Niederschl/~ge aus fibersi~ttigten LSsungen erfolgen kurzfristig; 
Kalkkronkremente brauchen also keine lange Zeit zu ihrer Entstehung 
(z. B. CO-Vergiftung). 

2. Die Abscheidungen kSnnen nur in dem durchtr~nkten Gebiet er- 
folgen ; ihre Lokalisation ist also abhiingig yon der Ausdehnung des ~3dems. 

3. Die ~/~llung aus der fibers~ttigten LSsung ist eine einmalige, denn 
sobald cinmal Krystallisationspunkte vorhanden sind, kann eine neue 
lYbers~ttigung nicht stattfinden, da etwa vorhandener Ka]k sich sofort 
an die bereits gebildeten Keime ansetzt. Daraus folgt, da]~ die Ausdeh- 
nung dieser einma]igen Ausfal]ung bereits die endgfiltige Ausbreitung der 
Konkremente bestimmt. 

Bei dem Symptomenkomplex der sogenannten ,,diffusen symmetri- 
schen Kalkablagerungen" werden die Konkremente nicht an bcliebigen 
Stellen ausgesehieden, sondern immer nur in bestimmten Regionen, 
w~hrend andere stets verschont bleiben. Dies trifft  ffir die eigenen Fi~lle 
ebenso zu wie auch ffir die hierher gehSrigen Beobachtungen aus der 
Literatur (vgl. VOLLA~I)). Im Groi~hirn finden sie sich im Marklager, den 
tiefen Windungsabschnitten und den Stammganglien, dagegen niemals 
in den Windungskuppen und fast hie unmittelbar an der Ventrikelwand; 
das ist im Stirnhirn ebenso wie im Occipitallappen. Gelegentlich kommen 
sie auch im roten Kern vor, der Substantia nigra oder in der Mitre der 
Briicke. Im Kleinhirn liegen sie in oder um den Nucleus dentatus, im 
Marklager bis in die zentralen L~ppchen, stets fehlen sie in den peripheren 
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L~ppchen sowie auch fast immer an der Ventrikelwand. Ganz allgemein : 
Die Konkremente bevorzugen das Innere der Hirnsubstanz in Grog- und 
Kleinhirn und verschonen die peripheren Gebiete der ~tugeren und inne- 
ren Hirnoberfl~che. Dies gilt abet nur  ffir das spezielle Bild der ,,diffusen 
symmetrisehen Kalkablagerungen". 

Mit dieser Lokalisation ist bereits die Ausdchnung des diffusen Hirn- 
5dems gekennzeichnet, welches sich haupts~chlich im Marklager der 
Hemisph~ren aasbreitet (JABUREK); es kann dutch geschlossene Mark- 
faserziige, wie Capsula externa und extrema nnd die ~arklamellen des 
Pallidums (durch Capillarit~tt ?) weitergeleitet werden. In diesen Ge- 
bieten kSnnen auch bei besonders langdauerndem 0dem Sch~den an den 
~arkfasern festgestellt werden (()demnekrose : H. JACOB, 1940), w~hrend 
sich die Nervenze]len auffallend resistent erweisen (ScgoLz, 1949). Dazu 
pagt  es gut, dal~ sich weder in den Stammganglien noch in den tiefen 
Windungst~lern die Ganglienzellen neben den Kalkkonkrementen im 
allgemeinen als unversehrt erweisen und erst dann angegriffen werden, wenn 
das Wachstttm and die Verkhtmpung der Kalkablagerungen sie ersticken. 

In unsercn hier beschricbenen Fs handelt cs sich um dieselben 
diffusen symmetrischen Kalkablagerungen, nur sind sie hier mit einer 
encephalitisehen Krankheit  kombiniert. Die Lage der Kalkkonkremente 
bleibt aber vSllig unabh~ngig yon den Ver6dungsherden. Es ]iegt also 
keine dystrophische Verkalkung nekrotischen Gewebes vor. Ware dies 
der Fall, so wiirden die Kalkablagerungen innerhalb der Herde liegen 
m~issen und organisch in die Gewebselemente eingebaut sein, wie es bei 
der Toxoplasmose geschieht. Bei dieser kommen Verkalkungen yon ab- 
gestorbenen Zellen und deren Bestandteilen vor, aber nur innerhalb der 
Granulome, als deren Kennzeichen sie fibrigbleiben, wenn der entzfind- 
liehe Prozeg abgeklungen ist ; augerhalb derselben fehlen sie vollst~ndig. 
In unseren F~llen dagegen ist es gerade umgekehrt:  Die Konkremente 
liegen diffus ausgestrcut und nur zuf~llig auch einmal in einem Ver- 
5dungsherd ohne Beziehung zu dessen Struktur. 

Es is~ keine Frage, dab das darch die Encephalitis hervorgerufene 
l)dem wesentlich bei der Kalkablagerung mitgewirkt hat;  als sicheres 
histologisches Kennzeiehen des {)dems ist die oben beschriebene Auf- 
loekerung der Pu~KIXsE-Zellschicht im Kleinhirn in allen 4 eigenen 
Fiillen zu verzeichnen. Die Niederschlagsbildung ist gewissermaBen ein 
sekund~rer =- unabh~ngig yon dem Gang der encephalitischen Seh~di- 
gung einhergehender Prozel~. Dies kommt auch bei anderen Enee- 
phalitiden in gleieher Art vor, so bei juveniler Paralyse, wie ich es in 
einem eigenen Fall gesehen habe und wie es yon vA~ BOGAERT (1949), 
I~OG]~R usw. (1948) beschrieben ist. Ferner hat D~RCK (1921) in einer 
aasftihrliehen Arbeit gezeig~, dal] bei der Encephalitis epidemica diffuse 
Kalkablagertmgen nicht selten sind, welche, wie sich aus seiner Be- 



~ber diffuse symmetrische Kalkablagerungen. 599 

sehreibung ergibt, ebenfalls keine direkten Beziehungen zu dem Grund- 
prozeg aufweisen. Dt~RCK betont die eigenartige Lokalisation, ohne sic 
erkl~tren zu k6nnen. Das Vorkommen yon Kalkablagerungen bei Ence- 
phalitiden steht im Einklang mit der ScI~aDssehen Ansieht, dab nur die 
,,abgearteten Kolloide" der entziindliehen Erkrankungen - -  im Gegen- 
satz zum StauungsSdem - -  zur Konkrementbildung disponieren. Im 
iibrigen aber sind die diffusen symmetrischen Kalkablagerungen meist 
nicht durch entziindliche Prozesse, sondern eher wohl durch innersekre- 
torische StSrungen bedingt (OsTERTAG U. a.). In unseren beiden ersten 
Fgllen ist ausdrfieklich angegeben, dab die Kinder sehwer zu ernghren 
waren und chronisch an Erbreehen litten. Vielleieht darf man das auf 
einen Pylorusspasmus beziehen, jedenfalls lggt das hgufige Erbreehen an 
eine Hypoehlorgmie denken, welehe zur Kalkabseheidung prgdestiniert. 

Wenn so die einzelnen Komponenten dieses Krankheitsbildes aueh dem 
Verstgndnis nghergebracht sein m6gen, so ist doeh der innere Zusammen- 
hang des iibereinstimmenden Vorkommens yon Mikrocephalie, enee- 
phalitisehem Prozeg und diffusen Kalkablagerungen damit noeh nieht 
restlos geklgrt; es mSgen wohl noeh eine Anlage oder innersekretorisehe 
Einfliisse dabei wirksam sein. 

Zusammen/assung. 
Bei einem Geschwisterpaar, sowie einem 14jghrigen Mfi~tehen und 

einem nahezu 3jghrigen Knaben wird eine Erkrankung beschrieben, 
welohe anatomisoh durch die 3 Symptomenkomplexe: Mikrocephalie, 
abgelaufene Meningoencephalitis und diffuse symmetrische Kalkab- 
lagerungen charakterisiert ist. Ein gleiehartiger Fall konnte in der Litera- 
fur gefunden werden. 

Die Meningoeneephalitis hat neben einer Verdiekung der weichen 
I-Igute, eharakteristischen Gef~igvergnderungen und Ependymitis granu- 
laris zahlreiche Ver6dungsherdehen - -  vorwiegend in der Marksubstanz 
des Grog- und Kleinhirns - -  hinterlassen, welehe zum Tell zusammen- 
geflossen sind, wodureh erhaltene Markinseln ausgespart werden. Damit 
erinnert das ~arkseheidenprgparat  an das Bild der PELIZ/4eS-MERZ- 
~ACUERschen Krankheit .  Am ehesten entsprieht dieser ProzeB einer para- 
infektiSsen Encephalitis, welehe in einem Fall atteh anamnestiseh wahr- 
seheinlich gem~cht werden k~nn. 

Die Mikrocephalie ist mSglicherweise durch die sehr friih abgel~ufene 
Meningoencephalitis bedingt. 

Die Kalkkronkemente liegen frei im Gewebe ausgestreut, zum Tell 
auch in Gefggw~nden, und zwar im Marklager des Grofthirns, einschliel3- 
lich der tiefen Windungst/~ler, den St~mInganglien sowie im Mark des 
Kleinhirns und den marknahen L~ppehen desselben, wobei die peripheren 
Teile der Rinde in Grol3- und Kleinhirn versehont bleiben. Diese Ver- 
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te i lung entspr ieht  dem Typus  der ,,diffusen symmetr i schen  Kalkab-  
lagerungen"  (VoLt,AND, 1940; BEYM~, 1945). Sic sind unabh~ngig  yon 
den VerSdungsherden.  

Die En t s t ehung  der Xonkremen te  beruht  auf  F~l lungen ko]loid- 
krystal loider Na tu r  aus der vermehrten,  mi t  Kalksalzen fibers~tt igten 
Gewebsflfissigkeit. 

Die primgre Lokal isat ion der Konkreme n t e  wird be s t immt  dureh die 
Ausbre i tung des HirnSdems,  welches der Ka lkab lage rung  vorausgeht.  

Die Bedingungen  ffir die Ausscheidung der Ka lkkonkremen te  sind in 
StSrungen des S~offwechsels und  der inne ren  Sekret ion zu vermuten .  

Anmerkung bei der Kor~ektur. 

Die ausgezeichnete Abhand lung  yon BEYME fiber e inen der fami- 
]igren l~glle symmetr ischer  Kalkab]agerungen  yon FnITzscJ~s,, in welcher 
die kolloidehemischen und  ~ttiologischen Probleme erschSpfend behan-  
delt  werden, wurde mir  erst nach  der Niederschrif t  dieser Arbei t  bekann t .  
An den K o n k r e m e n t e n  seines Fal]es ist  der Gehalt  yon  Hydroxy lapa t i t  
von BRANDEI~:BERGEt~ rSntgenologisch nachgewiesen wordcn. Seine An- 
schauungen deeken sich im wesentl ichen mi t  den hier ve r t re tenen  kolloid- 
ehemisehen Vors te l lungen;  er sieht die , ,Ursache der K onkr e me n t -  
b i ldung  in  einer a b n o r m e n  Steigerung der physiologisehen, mi t  dem 
Al te rn  e inhergehenden Entmisehungsvorgs  in  denjenigen  kolloiden 
Systemen,  we]ehe das Ausgangsmater ia l  fiir die Bi ldung der Pseudo- 
kalkkSrperehen darstel len."  
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